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DDÉÉFORMATION DU PLASTRON FORMATION DU PLASTRON 
STERNOSTERNO--CHONDROCHONDRO--COSTALECOSTALE

�� PAROI ANTPAROI ANT ÉÉRIEURE DU THORAXRIEURE DU THORAX

�� DDéépression :pression : PECTUS EXCAVATUMPECTUS EXCAVATUM ((funnelfunnel chestchest ) = 90%) = 90%

�� ProtusionProtusion :: PECTUS CARINATUMPECTUS CARINATUM ((keelkeel ou pigeon ou pigeon chestchest ))

�� PECTUS ARCUATUMPECTUS ARCUATUM : forme mixte : forme mixte 

protrusionprotrusion manubrium sternal et 2 premiers cartilages manubrium sternal et 2 premiers cartilages 
costaux et dcostaux et d éépression sternale souspression sternale sous --jacentejacente

�� FENTE STERNALEFENTE STERNALE ((cleftcleft sternal)sternal)



AUTRESAUTRES

�� Anomalie de la paroi musculaire : Anomalie de la paroi musculaire : 
�� SD DE POLANDSD DE POLAND

�� Anomalies costales : Anomalies costales : 
�� SYNOSTOSE COSTALESYNOSTOSE COSTALE

�� SYNDROME DE JEUNESYNDROME DE JEUNE

The Internet Journal of The Internet Journal of OrthopedicOrthopedic SurgerySurgery . . 20092009



PECTUS EXCAVATUMPECTUS EXCAVATUM



PECTUS EXCAVATUMPECTUS EXCAVATUM

�� 1/300 naissances1/300 naissances

�� 4 4 àà 55�������� / 1/ 1��������
�� 1515-- 40% formes familiales40% formes familiales

�� IdiopathiqueIdiopathique

�� Association possible Association possible àà maladie gmaladie g éénnéétique : tique : 
�� SdSd de de MarfanMarfan , , SdSd de de NoonanNoonan , , SdSd de Holtde Holt --OramOram , ost, ost ééogog éénnèèse se 

imparfaite, imparfaite, ……....

�� Secondaires : Secondaires : 
�� Hypoplasie pulmonaire (hernie dia), agHypoplasie pulmonaire (hernie dia), ag éénnéésie pulmonaire sie pulmonaire 

�� Acquis par tirage chronique (obstruction VARS chron ique)Acquis par tirage chronique (obstruction VARS chron ique)

KotzotKotzot J J PediatrPediatr SurgSurg 20092009



DEFINITION PEDEFINITION PE

�� DDéépression sternale : pression sternale : 
�� De profondeur variable De profondeur variable 

�� SymSym éétrique ou non trique ou non 

�� Respectant ou non le manubriumRespectant ou non le manubrium

�� Au maximum = contact avec rachis dorsalAu maximum = contact avec rachis dorsal

�� HypothHypoth èèses physiopathologiques : ses physiopathologiques : 
�� Anomalie de la croissance cartilagineuseAnomalie de la croissance cartilagineuse

�� Anomalie liAnomalie li éée au collage au collag èène ?ne ?

�� Pas dPas d ’’hypertrophie de longueur des cartilages costauxhypertrophie de longueur des cartilages costaux
NakaokaNakaoka J J PediatrPediatr SurgSurg 20102010



EVOLUTION NATURELLEEVOLUTION NATURELLE

�� PE prPE pr éésent sent àà la naissance : la naissance : 
�� AmAm éélioration ou disparition avant 1 an dans 2/3 caslioration ou disparition avant 1 an dans 2/3 cas

�� AmAm éélioration possible jusqulioration possible jusqu ’à’à 6 ans 6 ans 

�� Entre 13 et 21 ans : Entre 13 et 21 ans : 
�� InchangInchang éé dans 69 % des casdans 69 % des cas

�� Aggravation dans 31 % des casAggravation dans 31 % des cas

HumphreysHumphreys J J ThoracThorac CardiovascCardiovasc SurgSurg 19801980



CONSCONSÉÉQUENCES PEQUENCES PE
�� ��� ���� � ESPACE PRESPACE PRÉÉVERTVERTÉÉBRALBRAL

RestrepoRestrepo RadiographicsRadiographics 20092009

Mueller Mueller J J PediatrPediatr SurgSurg 20082008

INDEX DE HALLERINDEX DE HALLER

NORMAL : 2,56 +/NORMAL : 2,56 +/ -- 0.350.35



CONSCONSÉÉQUENCES PEQUENCES PE

�� ��� ���� � ESPACE PRESPACE PRÉÉVERTVERTÉÉBRALBRAL
�� DDééplacement vers la gauche et rotation axiale du placement vers la gauche et rotation axiale du 

ccœœur : corrur : corr éélléé àà index Hallerindex Haller
�� +/+/-- compression ventricule droit compression ventricule droit 
�� +/+/-- compression auricule droitcompression auricule droit
�� + marqu+ marqu éée en position debout ou assise en position debout ou assis

Chu Chu NEJMNEJM 20102010



CONSCONSÉÉQUENCES PEQUENCES PE

�� Voies aVoies a éériennes ?riennes ?

�� Forme sForme s éévvèère :re :

�� DyskinDyskin éésie trachsie trach ééale ou TMale ou TM

�� Compression possible TSGCompression possible TSG

�� Risque de pneumopathieRisque de pneumopathie

�� Croissance pulmonaire ? Croissance pulmonaire ? 

Chu Chu NEJMNEJM 20102010



CONSCONSÉÉQUENCES QUENCES 
CARDIOCARDIO--RESPIRATOIRESRESPIRATOIRES

�� CLINIQUE :CLINIQUE :

�� Retentissement psychologique Retentissement psychologique 

�������� Evitement du sport et des vestiairesEvitement du sport et des vestiaires

�� FatigabilitFatigabilit éé, dyspn, dyspn éée de d’’efforteffort

�� Douleurs thoraciques bassesDouleurs thoraciques basses

�� PalpitationsPalpitations



CONSCONSÉÉQUENCES QUENCES 
CARDIOCARDIO--RESPIRATOIRESRESPIRATOIRES

�� IntolIntol éérance rance àà ll ’’effort : 64 %effort : 64 %

�� Faible endurance : 63 %Faible endurance : 63 %

�� DyspnDyspn éée de d’’effort : 62 %effort : 62 %

�� Douleur thoracique Douleur thoracique àà ll ’’exercice : 51 %exercice : 51 %

�� Douleur thoracique en dehors effort : 32 %Douleur thoracique en dehors effort : 32 %

�� Asthme : 21 %Asthme : 21 %

�� Infections VARI prolongInfections VARI prolong éées/fres/fr ééquentes : 13 % quentes : 13 % 

�� Pneumopathie : 11 %Pneumopathie : 11 %
Kelly Kelly Sem Sem PediatrPediatr SurgSurg 20082008



CONSCONSÉÉQUENCES QUENCES 
RESPIRATOIRESRESPIRATOIRES

�� Fonction respiratoire :Fonction respiratoire :
�� Anomalies des volumes mobilisablesAnomalies des volumes mobilisables

Kelly Kelly Sem Sem PediatrPediatr SurgSurg 20082008

CVFCVF

NN

307307 90 %90 %

MoyenneMoyenne ÉÉcart typecart type

8181--9898

VEMSVEMS 305305 89 %89 % 7979--9696

VEMS/CVFVEMS/CVF 305305 86 %86 % 8181--9191

CPTCPT 217217 94 %94 % 8585--102102

VRVR 218218 111 %111 % 8686--133133

DEM25DEM25--7575 303303 85 %85 % 6969--100100



CONSCONSÉÉQUENCES QUENCES 
CARDIAQUESCARDIAQUES

�� Association prolapsus mitral : Association prolapsus mitral : 
�� 20 % (jusque 65 % dans certaines s20 % (jusque 65 % dans certaines s ééries)ries)
�� Directement liDirectement li éé àà la compression sternalela compression sternale

�� Troubles du rythme cardiaque :Troubles du rythme cardiaque : 16 %16 %

�� Bloc auriculoBloc auriculo --ventriculaire (grade 1)ventriculaire (grade 1)
�� Bloc de branche droitBloc de branche droit
�� Wolf Parkinson WhiteWolf Parkinson White

�� Anomalie volume Anomalie volume ééjection systolique jection systolique àà ll ’’efforteffort ::
�� 18,5% si PE contre 51 % chez sujets normaux18,5% si PE contre 51 % chez sujets normaux

BevegardBevegard Acta Med Acta Med ScandScand 1962 1962 



CONSCONSÉÉQUENCES QUENCES 
CARDIOCARDIO--RESPIRATOIRESRESPIRATOIRES

�� EPREUVE DEPREUVE D’’EFFORT  :EFFORT  : 32 patients (âge moyen : 25,9 ans)32 patients (âge moyen : 25,9 ans)
�� ��� ���� � de lde l ’’aptitude aaptitude a éérobierobie

�� Ni corrNi corr éélléée aux anomalies EFR, ni index Hallere aux anomalies EFR, ni index Haller

�� 4 GROUPES : 4 GROUPES : 

�� EFX normale (12,5 %)EFX normale (12,5 %)

�� Limitation cardiaque Limitation cardiaque (16 %) (pouls d(16 %) (pouls d ’’O2) O2) :: compression compression 
cavitcavit éés droites, s droites, ��� ���� � VES en position assise VES en position assise 

�� Recrutement Recrutement ventilatoireventilatoire inadaptinadapt éé (56%) :(56%) : ��� ���� � FR sans FR sans ��� ���� � VVTT

�� AltAlt éération des ration des ééchanges gazeux (16%) :changes gazeux (16%) : rrééouverture FOPouverture FOP
CavestriCavestri RevRev Mal Mal RespirRespir 20102010



PECTUS EXCAVATUMPECTUS EXCAVATUM
�� Evolution aprEvolution apr èès chirurgies chirurgie : : 

�� ��� ���� � subjective de la fatigabilitsubjective de la fatigabilit éé dd’’efforteffort

�� ��� ���� � VES VES àà ll ’’effort, apreffort, apr èès intervention de s intervention de RavitchRavitch

�� Disparition prolapsus mitral 50 %Disparition prolapsus mitral 50 %

�� ��� ���� � CPT aprCPT apr èès s RavitchRavitch

�� ��� ���� � VEMS aprVEMS apr èès ablation barre de la technique de s ablation barre de la technique de 
NussNuss ??

Intervention de Intervention de RavitchRavitch Technique de Technique de NussNuss

Johnson Johnson J J PediatrPediatr 20082008



AUTRES MALFORMATIONS AUTRES MALFORMATIONS 
DE LA PAROI ANTERIEURE DE LA PAROI ANTERIEURE 

DU THORAXDU THORAX



PECTUS CARINATUMPECTUS CARINATUM

�� 1/1500 naissances1/1500 naissances

�� 44�������� / 1/ 1��������
�� Association scoliose 30%Association scoliose 30%

�� Peu retentissement respiratoirePeu retentissement respiratoire
�� Douleur thoracique Douleur thoracique 

�� Traumatisme thoracique frTraumatisme thoracique fr ééquentquent

�� IntolIntol éérance rance àà ll ’’effort effort ~~~~~~~~ 10 %10 %

Colombani Colombani ThoracThorac CardiovascCardiovasc SurgSurg 20092009



FENTE STERNALEFENTE STERNALE

�� 0,15 % des malformations paroi ant0,15 % des malformations paroi ant éérieure du rieure du 
thorax thorax AcastelloAcastello J J PediatrPediatr SurgSurg 20032003

�� Partielle ou totale (agPartielle ou totale (ag éénnéésie)sie)
�� Associations : Associations : 

�� LaparoschisisLaparoschisis
�� PentalogiePentalogie de de CantrellCantrell

(hernie supra(hernie supra --ombilicale, ombilicale, ddééfectfect diaphragme antdiaphragme ant éérieur rieur 

et pet p ééricarde, fente sternale, cardiopathie)ricarde, fente sternale, cardiopathie)

�� Chirurgie prChirurgie pr éécoce :coce :
�� Protection cardiaque Protection cardiaque 
�� Et respiratoire (risque infectieux)Et respiratoire (risque infectieux)

EngumEngum Sem Sem PediatrPediatr SurgSurg 20082008



SYNDROME DE POLANDSYNDROME DE POLAND

�� AgAg éénnéésie/ hypoplasie unilatsie/ hypoplasie unilat éérale du grand pectoral rale du grand pectoral 

�� 1/30 000 naissances1/30 000 naissances

�� 22�������� / 1/ 1��������
�� Association Association àà ::

�� Hypoplasie, dHypoplasie, d ééformation de la main homolatformation de la main homolat éérale rale 

�� Atteinte du mamelonAtteinte du mamelon

�� HHéémimi --vertvert èèbrebre

�� Malformation de SprengelMalformation de Sprengel

(sur(sur éélléévation congvation cong éénitale de lnitale de l ’’omoplate)omoplate)



SYNDROME DE POLANDSYNDROME DE POLAND

�� Risque respiratoire chez jeune enfant si :Risque respiratoire chez jeune enfant si :
�� Mouvement paradoxal de la cage thoracique Mouvement paradoxal de la cage thoracique 

�� Hernie pulmonaire Hernie pulmonaire àà la manla man œœuvre de Valsalvauvre de Valsalva

�� Ou Ou ddéésaturationsaturation au reposau repos

MoirMoir Sem Sem PediatrPediatr SurgSurg 20082008



AUTRES ANOMALIES AUTRES ANOMALIES 
CONSTITUTIONNELLESCONSTITUTIONNELLES

DE LA PAROI THORACIQUEDE LA PAROI THORACIQUE



Dysplasie Dysplasie spondylospondylo --thoraciquethoracique
Syndrome dSyndrome d ’’ insuffisanceinsuffisance
thoraciquethoracique

�� Fusions  Fusions  costocosto --vertvert éébrales brales éétagtag ééeses

�� Raccourcissement rachis dorsal, scolioseRaccourcissement rachis dorsal, scoliose

�� ������ �������� �� croissance pulmonaire : CPT 28croissance pulmonaire : CPT 28 --45%45%

�� MortalitMortalit éé ~~~~~~~~ 50%50% la premila premi èère annre ann éée de viee de vie

�� Adulte : qualitAdulte : qualit éé de vie satisfaisante de vie satisfaisante 
Ramirez Ramirez J J BoneBone Joint Joint SurgSurg AmAm 20072007

Dysostose Dysostose spondylospondylo --costalecostale
•• Atteinte moins Atteinte moins éétenduetendue
•• Meilleure pronosticMeilleure pronostic

TurnpennyTurnpenny Gene Gene reviewsreviews 20102010



SYNDROME DE JEUNE SYNDROME DE JEUNE 
= DYSPLASIE THORACIQUE ASPHYXIANTE= DYSPLASIE THORACIQUE ASPHYXIANTE

�� Transmission ARTransmission AR

�� <1/100 000 naissances<1/100 000 naissances

�� Etroitesse extrême du thoraxEtroitesse extrême du thorax

�� Côtes brCôtes br èèves et horizontalesves et horizontales

�� Association : Association : 
�� Anomalie os : bassin, os longsAnomalie os : bassin, os longs

�� CholestaseCholestase

�� Anomalie rAnomalie r éénalenale

De De VriesVries EurEur J J pediatrpediatr 20102010
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